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Anesthesia for Tonsillectomy in a Child with Klippel-Feil 
Syndrome Associated with Down Syndrome. 
Case Report
Magda Lourenço Fernandes, TSA 1, Núbia Campos Faria 2, Thiago Ferreira Gonçalves 3, 
Bruno Holanda Santos 4
Summary: Fernandes ML, Faria NC, Gonçalves TF, Santos BH – Anesthesia for Tonsillectomy in a Child with Klippel-Feil Syndrome Associated 
with Down Syndrome. Case Report.
Background and objectives: Craniofacial abnormalities present in Klippel-Feil Syndrome (KFS) and Down Syndrome (DS) can hinder access to 
the airways. Oropharyngeal surgeries also require special attention with the airways. The association of both syndromes in a patient scheduled 
for tonsillectomy is a rare condition that imposes challenges to the anesthetic-surgical treatment. The objective of this report was to discuss the 
approach of the airways and the risks of cervical manipulation in a patient with KFS and DS undergoing tonsillectomy.
Case report: This is a 5 years old child with diagnosis of KFS and DS and instability of the atlantoaxial joint who underwent tonsillectomy under 
general balanced anesthesia. Ventilation under face mask and tracheal intubation were done with the neck in the neutral position. The perfect 
visualization of the epiglottis and vocal cords allowed tracheal intubation with conventional laryngoscopy. The surgery was also performed without 
cervical extension and without intercurrences.
Conclusions: Although access to the airways can be easy, anatomical changes presuppose the presence of difficult airways in pa-
tients with KFS and DS. Differentiated care and adequate resources are mandatory to avoid complications during approach of the 
airways. Cervical manipulation should be avoided in the presence of instability of the atlantoaxial joint due to the risk of neurological 
damage.
Keywords: DISEASES, Genetic: Klippel-Feil syndrome, Down syndrome; SURGERY, Otorhinolaryngological; TRACHEAL INTUBATION.
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INTRODUCTION
Craniofacial abnormalities hinder access to the airways, re-
presenting a challenge for the anesthesiologist. Klippel-Feil 
Syndrome (KFS) and Down Syndrome (DS) are examples 
of this clinical situation. Oropharyngeal interventions also 
compromise access to the airways. When approaching the 
airways, all the structures involved should be considered, in-
cluding the oral cavity, the anterior mandibular space, maxilla, 
temporomandibular joint, and spine 1. The objective of this re-
port was to discuss the particularities of the approach of the 
airways, focusing on anatomical changes and risks of cervical 
manipulation, in a patient with KFS associated with DS who 
underwent tonsillectomy.
CASE REPORT
This is a five years old patient weighing 17 kg, ASA II, with KFS 
and DS, and the diagnosis of hypertrophy of the palatine ton-
sils. The patient developed obstructive sleep apnea,confirmed 
by polysonography indicating the need of tonsillectomy. In the 
pre-anesthetic evaluation her mother presented a neurology 
report with the diagnosis of KFS, DS, and instability of the 
atlantoaxial joint. On physical exam, the patient had a short 
neck deviated to the left, low hairline at the back of the neck, 
right scapula elevated and shortened, characterizing Spren-
gel deformity. She had an oral opening of 2 cm, Mallampati 
I, and important limitation of cervical extension and rotation. 
X-Rays of the cervical spine showed fusion of C2-C3. Magnetic 
resonance imaging showed absence of medullary stenosis; 
echocardiogram, abdominal ultrasound, electrocardiogram, 
and laboratorial exams without abnormalities. She was mo-
nitored with precordial stethoscope, electrocardiograph, pulse 
oximeter, non-invasive blood pressure, capnograph, and gas 
analyzer. Decreasing concentrations of sevoflurane (8% to 
4%) and nitrous oxide at 50% were used for anesthetic induc-
tion. When the anesthetic plane was achieved, a venipunc-
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ture was performed with a 22G catheter. After administration 
of 7.5 mg of atracurium and 35 μg of fentanyl, conventional 
laryngoscopy was performed with the head of the patient in 
neutral position. With good visualization of the epiglottis and 
vocal cords (Cormack I), the patient was intubated without in-
tercurrences. Anesthesia was maintained with 1% isoflurane 
and 50% nitrous oxide. During the procedure, 2.5 mg of dexa-
methasone, 680 mg of dipyrone, 2.5 mg of ondansetron, and 
35 μg of fentanyl SC were administered. Despite the small 
technical difficulty, the surgery was performed without cervical 
extension. All monitoring parameters remained within normal 
limits during the surgery, which lasted approximately 20 minu-
tes. At the end of the surgery, 680 mg of neostigmine and 340 
mg of atropine were administered and the patient was extuba-
ted without intercurrences. The patient remained stable in the 
post-anesthetic care unit, being discharged from the hospital 
on the first postoperative day.
DISCUSSION
In 1912, Maurice Klippel and André Feil reported the follo-
wing anomalies found in a 46 years old patient: congenital 
fusion of cervical vertebrae leading to important limitation 
in the movement of the head and neck, short neck, and 
low hairline at the back of the neck. This condition became 
known as KFS 2. Currently, we know that this is a complex 
syndrome that associates bone and visceral anomalies, 
and the triad described initially is present in less than 50% 
of the patients 6. It has an incidence of 1:42,000 births and 
60% are females. Its cause is unknown, being probably he-
terogeneous, with both genetic and environmental influen-
ces 2. Some investigators believe that its etiology is secon-
dary to a defect on the PAX family gene. This would lead to 
failure in embryonic development between the third and the 
eighth weeks, resulting in lack of segmentation or faulty seg-
mentation of mesodermal somites 3. The genetic inheritance 
is transmitted in the majority of the cases sporadically, but 
autosomal recessive and rarely autosomal dominant traits 
have also been described 8.
Varying degrees of vertebral involvement with different 
clinical presentations can be seen 2. Several abnormalities, 
such as changes in atlantoaxial joint, stenosis of the medul-
lary canal, and scoliosis can be associated. The cervical in-
stability results in an increased risk of neurological spinal cord 
injury, even with minimal trauma. In a retrospective analysis of 
21 patients with KFS, Nagib et al. observed that nine patients 
developed spontaneous, or with minimal trauma, neurologic 
deficits 4.
Detailed clinical examination, including spinal X-rays, 
should be done before the surgery to know the extent of the 
spinal involvement. Diagnostic tests might be necessary 
to identify the presence of changes that might be associ-
ated with the syndrome, such as: cleft palate, ogival pal-
ate, facial asymmetry without dental changes, decrease in 
the inferior third of the face, deafness, both conductive and 
neural, and mental deficiency. Bone abnormalities that can 
generate ventilatory difficulties, such as shoulder changes, 
rib defects, and congenital elevation and shortening of the 
scapula (Sprengel deformity) are also common 2,7. Besides, 
changes in lung development, renal changes, and cardiac 
abnormalities can also be seen 2,7,8. Cardiovascular abnor-
malities have an incidence of 4.2% to 14% in patients with 
KFS, and the defect in the interventricular septum is the 
most common. Patent ductus arteriosus, mitral valve pro-
lapse, bicuspid aortic valve, and coarctation of the aorta 
leading to perioperative heart failure can also be present 
4,7,9
. History of depression, drug abuse, and alcoholism are 
not uncommon in those patients 8.
All changes seen in patients with KFS imply in judicious 
choice of the anesthetic technique. Restriction of the cer-
vical movement and associated abnormalities might hin-
der the access to the airways, therefore complicating the 
anesthetic-surgical procedure. The most critical moments 
include laryngoscopy, intubation, and positioning of the 
patient for the surgery 4. Although ventilation with a face 
mask is usually easy in those patients, the access to the 
airways represents a great challenge and requires previ-
ous planning. The anesthesiologist and surgeon should 
be extremely careful to avoid inappropriate cervical move-
ments to prevent neurological damage. The successful use 
of tracheal intubation with fibrobronchoscopy 1 and of the 
laryngeal mask 3 have been reported. Fibrobronchoscopy 
is considered the safest technique. Awake intubation using 
fibrobronchoscopy have been used successfully by other 
authors 5, but this technique requires patient cooperation, 
which is not always feasible, especially in children or pa-
tients with behavioral changes. Laryngeal mask is an easy 
option, and it has been used successfully in a patient with 
KFS who developed difficult to ventilate after anesthetic in-
duction 3. In the case presented here, although fibrobron-
choscopy was available the authors decided to do a con-
ventional laryngoscopy without cervical extension, and due 
to the perfect visualization of the vocal cords the patient was 
intubated. The laryngeal mask was not used to avoid hin-
dering the surgical access since due to the position of the 
head in neutral position it was going to be very limited.
Farid et al. reported the case of a 45-year old female with 
KFS whose intubation was extremely difficult. In two prior oc-
casions, she was intubated without difficulties: at 12 years of 
age for an appendectomy, and at 23 years of age for removal 
of an ovarian cyst. This report indicates that prior intubation 
does not imply in absence of difficulties in other procedures 
because cervical fusion is progressive 8.
Down syndrome or Trisomy 21 is the most common chro-
mosomal abnormality, and similar to KFS it also results in 
anatomical changes of the airways, such as: cleft lip and 
palate, narrow nasopharynx, and relatively large and protu-
berating tongue. The larynx and the cricoid ring tend to be 
small predisposing to acquired subglottic stenosis. Patients 
might have atlantoaxial subluxation, making neck extension 
risky 1.
Tonsillectomy and adenoidectomy are the most common 
surgeries in ENT. The airways require special attention dur-
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ing those procedures, since it is involved in the surgical field. 
Bleeding, secretions, edema, and excessive manipulation 
might lead to respiratory complications. Frequent changes in 
the position of the head might be necessary, requiring per-
fect fixation of the tool used to access the airways 10. Cervical 
complications related to incorrect positioning result in undesir-
able postoperative consequences, including cervical lesion in 
patients with risk factors 11.
Although difficult airways are prominent on scientific infor-
mation on KFS and DS, we did not find references to the as-
sociation of both syndromes in the same patient. Contrary to 
what was expected, in the present case we did not find any 
difficulties to ventilate and intubate the patient. However, ad-
equate equipment was available in case of difficulties in this 
process, and the expectation was to perform tracheal intuba-
tion with fibrobronchoscopy. Conventional laryngoscopy was 
performed previously to record the visualization according to 
the Cormack-Lehane scale with the head in neutral position. 
Considering the perfect visualization of the epiglottis and vo-
cal cords, we decided to proceed with conventional intubation. 
However, the finding of easily accessible airways does not 
allow us to reduce the attention in those patients. The anes-
thesiologist should be able to recognize the difficulties and 
the risks involved in the approach of the airways in patients 
with congenital craniofacial disorders. Knowledge of the ana-
tomical changes and adequate technical resources are para-
mount, especially in the case of oropharyngeal surgeries. The 
success of the procedure was based on the anticipation of 
possible problems and on the adequate interaction between 
the surgical and anesthetic teams. If the cervical malformation 
is the cause of cervical instability, with the consequent risk of 
nerve lesion, avoiding cervical mobilization, not only during 
airway management, but also during positioning of the patient 
and the surgery, can prevent this complication.
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Anestesia para Amigdalectomia em Criança Portadora de 
Síndrome de Klippel-Feil Associada à Síndrome de Down. 
Relato de Caso
Magda Lourenço Fernandes, TSA 1, Núbia Campos Faria 2, Thiago Ferreira Gonçalves 3, 
Bruno Holanda Santos 4
Resumo: Fernandes ML, Faria NC, Gonçalves TF, Santos BH – Anestesia para Amigdalectomia em Criança Portadora de Síndrome de Klippel-
Feil Associada à Síndrome de Down. Relato de Caso.
Justificativa e objetivos: Anormalidades craniofaciais, presentes na síndrome de Klippel-Feil (SKF) e na síndrome de Down (SD), podem di-
ficultar o acesso à via aérea. Cirurgias na orofaringe também exigem atenção especial com a via aérea. A associação de ambas as síndromes 
em paciente candidato à amigdalectomia é uma condição rara, que impõe desafios ao tratamento anestésico-cirúrgico. O objetivo deste relato é 
discutir os cuidados para a abordagem da via aérea e os riscos da manipulação cervical em paciente portador de SKF e SD submetido à amig-
dalectomia.
Relato de caso: Criança de 5 anos com diagnóstico prévio de SKF, SD e instabilidade da articulação atlantoaxial foi submetida à amigdalectomia 
sob anestesia geral balanceada. A ventilação sob máscara e a intubação traqueal foram realizadas com a cabeça em posição neutra. A perfeita 
visualização da epiglote e das cordas vocais permitiu intubação traqueal com laringoscopia convencional. A cirurgia também foi realizada sem 
extensão cervical, transcorrendo sem intercorrências.
Conclusões: Embora o acesso à via aérea possa ser fácil, alterações anatômicas pressupõem via aérea difícil em pacientes portadores de 
SKF e SD. Cuidados diferenciados e recursos adequados são obrigatórios para se evitarem complicações durante a abordagem da via aérea. 
A manipulação cervical deve ser evitada na presença de instabilidade da articulação atlantoccipital pelo risco de lesão neurológica.
Unitermos: CIRURGIA, Otorrinolaringológica; DOENÇAS, Genética: síndrome de Klippel-Feil, síndrome de Down; INTUBAÇÃO TRAQUEAL.
[Rev Bras Anestesiol 2010;60(3): 315-320] ©Elsevier Editora Ltda.
INTRODUÇÃO
Anormalidades craniofaciais dificultam o acesso à via aérea, 
constituindo-se um desafio para o anestesiologista. A síndro-
me de Klippel-Feil (SKF) e a síndrome de Down (SD) são 
exemplos dessas situações clínicas. Intervenções na orofa-
ringe também podem comprometer o acesso à via aérea. Na 
abordagem da via aérea, todas as suas estruturas envolvidas 
devem ser consideradas, incluindo a cavidade oral, o espaço 
mandibular anterior, maxilar, articulação temporomandibu-
lar e a coluna vertebral 1. O objetivo deste relato foi discutir 
particularidades da abordagem da via aérea, com foco nas 
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alterações anatômicas e nos riscos da manipulação cervical, 
em paciente portador de SKF associada à SD submetido à 
amigdalectomia.
RELATO DE CASO
Paciente do sexo feminino, 5 anos, 17 kg, ASA II, portadora 
de SKF e SD, com diagnóstico de hipertrofia de amígdalas 
palatinas. Paciente evoluindo com apneia obstrutiva do sono, 
confirmada pela polissonografia, sendo indicada amigdalec-
tomia. Havia sido submetida à adenoidectomia com 1 ano, 
sem intercorrências. Na avaliação pré-anestésica, a mãe 
apresentou relatório da neurologia que afirmava diagnóstico 
de SKF, SD e instabilidade da articulação atlantoccipital. Ao 
exame físico, constatou-se pescoço curto e desviado para 
esquerda, implantação baixa da linha posterior do cabelo, es-
cápula direita elevada e encurtada, caracterizando deformi-
dade de Sprengel. Apresentava cavidade oral com abertura 
de 2 cm, Mallampati I e importante limitação da extensão e 
rotação cervicais. Radiografias da coluna cervical apresenta-
vam fusão dos corpos vertebrais de C2-C3. Avaliação através 
de ressonância nuclear magnética demonstrou inexistência 
de estenose medular; ecocardiograma, ultrassom abdominal, 
eletrocardiograma e exames laboratoriais sem alterações. A 
paciente foi monitorada com estetoscópio precordial, eletro-
Este é um artigo Open Access sob a licença de CC BY-NC-ND
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cardiógrafo, oxímetro de pulso, pressão arterial não invasi-
va, capnógrafo e analisador de gases. Indução anestésica foi 
realizada com sevoflurano em concentrações decrescentes 
(8% a 4%) e óxido nitroso a 50%. Ao atingir plano anes-
tésico, realizou-se punção venosa periférica com cânula 
22G. Após administração de 7,5 mg de atracúrio e 35 μg 
de fentanil, procedeu-se à laringoscopia convencional com 
a cabeça da paciente em posição neutra. Sendo visualiza-
das perfeitamente a epiglote e as cordas vocais (Cormack 
I), foi realizada intubação traqueal sem intercorrências. A 
anestesia foi mantida com isoflurano a 1% e óxido nitroso a 
50%. Durante o procedimento, foram administrados 2,5 mg 
de dexametasona, 680 mg de dipirona, 2,5 mg de ondan-
setrona e 35 μg de fentanil via subcutânea. A cirurgia foi 
realizada sem extensão cervical, apesar de pequena di-
ficuldade técnica. A paciente manteve todos os parâme-
tros de monitoração estáveis durante a cirurgia, que durou 
cerca de 20 minutos. Ao final foram administrados 680 mg 
de neostigmina e 340 mg de atropina e foi procedida à ex-
tubação, sem intercorrências. A paciente manteve-se está-
vel na sala de recuperação pós-anestésica e recebeu alta 
hospitalar no primeiro dia de pós-operatório.
DISCUSSÃO
Em 1912, Maurice Klippel e André Feil relataram as seguin-
tes anomalias encontradas em um paciente de 46 anos: 
fusão congênita de vértebras cervicais levando a limitação 
importante da movimentação da cabeça e do pescoço, 
pescoço curto e implantação baixa da linha posterior do 
cabelo. Essa condição ficou conhecida como SKF 2. Atual-
mente, sabemos que se trata de uma síndrome complexa 
que associa anomalias ósseas e viscerais, sendo a tríade 
clássica inicialmente descrita presente em menos de 50% 
dos pacientes 6. Sua incidência é de 1:42.000 nascimen-
tos, sendo que 60% dos pacientes são do sexo feminino. 
A causa ainda é desconhecida, mas provavelmente hete-
rogênea, com influência tanto genética como do ambiente 
externo 2. Alguns pesquisadores acreditam que sua etiolo-
gia seja devida a defeito no gene da família PAX. Ocorreria 
falha no desenvolvimento embrionário entre a terceira e a 
oitava semanas de gestação, resultando em falta de seg-
mentação ou segmentação aberrante dos somitos meso-
dérmicos 3. A herança genética transmitida é, na maioria 
dos casos, de forma esporádica, porém a transmissão de 
forma autossômica recessiva e, raramente, a autossômica 
dominante também são descritas 8.
Graus variáveis de envolvimento vertebral podem ser 
vistos, com diferentes apresentações clínicas 2. Diversas 
anormalidades podem estar associadas, como alteração da 
junção atlantocciptal, estenose do canal medular e escolio-
se. A instabilidade cervical resulta em risco aumentado de 
lesão neurológica medular, mesmo ao mínimo trauma. Em 
uma análise retrospectiva de 21 pacientes com SKF, Nagib e 
col. observaram que nove pacientes desenvolveram déficits 
neurológicos espontâneos ou com traumas mínimos 4.
Propedêutica detalhada deve ser realizada antes do 
procedimento cirúrgico, incluindo radiografias da coluna, 
para que se conheça a extensão do envolvimento verte-
bral. Testes diagnósticos podem ser necessários para se 
identificar a presença de alterações que podem estar as-
sociadas à síndrome, como: fenda palatina, palato ogival, 
assimetria facial sem implicações dentárias, diminuição do 
terço inferior da face, surdez tanto condutiva quanto neu-
ral e deficiência mental. Anormalidades ósseas que podem 
gerar dificuldades ventilatórias como alterações de ombro, 
defeito dos arcos costais, elevação e encurtamento congê-
nito da escápula (deformidade de Sprengel) também são 
frequentes 2,7. Além disso, podem-se encontrar alterações 
no desenvolvimento pulmonar, alterações renais e anoma-
lias cardíacas 2,7,8. A incidência de anomalias cardiovascu-
lares em pacientes com a SKF é de 4,2% a 14%, sendo 
mais comum o defeito do septo ventricular. Persistência do 
ducto arterioso, prolapso mitral, válvula aórtica bicúspide e 
coarctação da aorta também podem coexistir, levando ao 
risco de falência cardíaca no perioperatório 4,7,9. História 
de depressão, abuso de drogas e alcoolismo não são inco-
muns nesses pacientes 8.
Todas as alterações encontradas em pacientes com SKF 
implicam criteriosa escolha da técnica anestésica. Restri-
ção da movimentação cervical e anormalidades associadas 
podem dificultar o acesso às vias aéreas (VA), complican-
do o ato anestésico-cirúrgico. Os momentos mais críticos 
são a laringoscopia, a intubação e o posicionamento para 
a cirurgia 4. Embora a ventilação sob máscara facial seja 
geralmente fácil nesses pacientes, o acesso à VA repre-
senta um grande desafio e exige planejamento prévio. O 
anestesiologista e o cirurgião devem ser extremamente 
cuidadosos para evitar movimentação cervical inadequada, 
objetivando evitar danos neurológicos. Intubação traqueal 
através de fibroscopia óptica 1 e uso de máscara laríngea 3 
têm sido técnicas descritas com sucesso em tais situações. 
A fibroscopia óptica é a técnica considerada mais segura. 
Intubação com paciente acordado utilizando-se fibroscopia 
óptica foi utilizada com sucesso por outros autores 5, po-
rém essa técnica exige cooperação do paciente, o que nem 
sempre é possível, principalmente em crianças ou pacien-
tes com alteração de comportamento. Máscara laríngea é 
uma opção fácil e foi usada com sucesso em paciente com 
SKF que cursou com dificuldade da ventilação após a indu-
ção anestésica 3. No presente relato, embora a fibroscopia 
óptica estivesse disponível, optou-se por fazer uma larin-
goscopia convencional prévia, sem extensão cervical pré-
via e, em vista da perfeita visualização das cordas vocais, 
realizou-se intubação convencional. Já a máscara laríngea 
não foi utilizada para não dificultar o acesso cirúrgico, uma 
vez que o mesmo já seria bastante limitado pelo posiciona-
mento da cabeça em posição neutra.
Farid e col. relataram caso de paciente de 45 anos por-
tadora de SKF que apresentou extrema dificuldade para 
intubação traqueal. Essa mesma paciente teria sido intu-
bada sem dificuldades em duas oportunidades prévias: aos 
12 anos, para a realização de apendicectomia, e aos 23 
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anos, para a retirada de cisto de ovário. Esse relato desta-
ca que sucesso em intubação prévia não implica ausência 
de dificuldades em procedimentos posteriores, pois a fusão 
cervical é progressiva 8.
A SD ou trissomia do 21 é a anormalidade cromossômica 
mais comum no nosso meio e, assim como a SKF, também 
resulta em alterações anatômicas da via aéreas, tais como: 
fenda labial e palatina, nasofaringe estreita e língua relati-
vamente grande e protuberante. A laringe e o anel cricóideo 
tendem a ser pequenos predispondo à estenose subglótica 
adquirida. Pode ocorrer subluxação atlantoaxial, o que torna 
arriscada a extensão do pescoço 1.
Amigdalectomia e adenoidectomia são as cirurgias mais 
frequentemente realizadas na otorrinolaringologia. A via aé-
rea exige atenção especial durante esses procedimentos, 
uma vez que está envolvida no campo operatório do cirur-
gião. Sangramento, secreções, edema e manipulação exces-
siva podem evoluir com complicações respiratórias. Mudan-
ças frequentes na posição da cabeça podem ser necessárias, 
exigindo perfeita fixação do dispositivo utilizado para acessar 
a via aérea 10. Complicações cervicais relacionadas com po-
sicionamento incorreto resultam em ocorrências indesejáveis 
no pós-operatório, inclusive lesão cervical em pacientes com 
fatores de risco.11
Embora a via aérea difícil seja destaque nas informa-
ções científicas sobre SKF e SD, não encontramos refe-
rência à associação de ambas as síndromes em um mes-
mo paciente. Contrariamente às expectativas, no presente 
caso, a paciente não apresentou nenhuma dificuldade para 
ventilação e intubação traqueal. Porém, o equipamento 
adequado esteve disponível para eventual dificuldade nes-
se processo, e a expectativa era de se realizar intubação 
traqueal com fibroscopia óptica. A laringoscopia conven-
cional foi realizada previamente para se registrar a visão 
da laringoscopia conforme a escala de Cormack-Lehane, 
com a cabeça em posição neutra. Considerando-se a per-
feita visualização da epiglote e das cordas vocais, optamos 
por realizar intubação convencional. O achado de uma via 
aérea facilmente acessível, entretanto, não nos autoriza a 
reduzir a atenção com tais pacientes. É fundamental que o 
anestesiologista esteja habilitado a reconhecer as dificul-
dades e os riscos envolvidos na abordagem da via aérea 
em pacientes portadores de desordens craniofaciais con-
gênitas. Conhecimento acerca das alterações anatômicas 
e recursos técnicos adequados são imprescindíveis, princi-
palmente em casos de cirurgias orofaringeanas. O sucesso 
do procedimento baseou-se na antecipação dos possíveis 
problemas e na adequada interação entre a equipe cirúrgi-
ca e a anestésica. Se a malformação cervical gera instabi-
lidade da coluna cervical com risco de lesão nervosa, evitar 
mobilização cervical não só durante o manuseio da via aé-
rea como também durante o posicionamento e a realização 
da cirurgia pode prevenir essa complicação.
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Resumen: Fernandes ML, Faria NC, Gonçalves TF, Santos BH – 
Anestesia para Amigdalectomía en Niño Portador de Síndrome de 
Klippel-Feil Asociado al Síndrome de Down. Relato de Caso.
Justificativa y objetivos: Las anormalidades craneofaciales presen-
tes en el Síndrome de Klippel-Feil (SKF) y en el Síndrome de Down 
(SD), pueden dificultar el acceso a la vía aérea. Las cirugías en la 
orofaringe también exigen una atención especial con la vía aérea. 
La asociación de los dos síndromes en paciente candidato a la amig-
dalectomía es una condición rara, que impone retos al tratamiento 
anestésico-quirúrgico. El objetivo de este relato es discutir los cuida-
dos para el abordaje de la vía aérea y los riesgos de la manipulación 
cervical en un paciente portador de síndrome de SKF y SD, sometido 
a la amigdalectomía. 
Relato del caso: Niño de cinco años, con diagnóstico previo de SKF, 
SD e inestabilidad de la articulación atlantocervical, que fue sometido 
a la amigdalectomía bajo anestesia general balanceada. La ventilaci-
ón bajo máscara y la intubación traqueal fueron realizadas con la ca-
beza en posición neutra. La perfecta visualización de la epiglotis y de 
las cuerdas vocales, permitió la intubación traqueal con laringoscopia 
convencional. La cirugía también se hizo sin la extensión cervical, y 
transcurrió sin intercurrencias. 
Conclusiones: Aunque el acceso a la vía aérea pueda ser fácil, las 
alteraciones anatómicas nos avisan que existe una vía aérea difícil 
en pacientes portadores de SKF y SD. Los cuidados diferenciados y 
los recursos adecuados son indispensables para evitar las complica-
ciones durante el abordaje de la vía aérea. La manipulación cervical 
debe ser evitada en presencia de una inestabilidad de la articulación 
atlanto-occipital, por el riesgo de lesión neurológica. 
